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SummaηThe diaphragmatic evoked potentials (DEP) by phrenic nerve stimulation 
were recorded in 77 cases of neuromuscular diseases : 55 patients with Duchenne muscular 
dystrophy (DMD)， 8 with Becker muscular dystrophy (BMD)， 9 with myotonic dystrophy 
(MyD) ， 2 with facioscapulohumeral (FSH) muscular dystrophy， 2 with limb】girdle(LG) 
muscular dystrophy， 2 with Fukuyama type congenital muscular dystrophy (FCMD)， 5 with 
chronic Werdnig】Hoffmann(CWH) disease and 19 with amyotrophic lateral sc1erosis 
(ALS). At the same time， spirogram， arterial blood gas analysis， serum CK and c1inical 
severity of limbs' disability were checked in these patients. Amtlitude and latency of DEP 
were analyzed in comparison with these parameters. Sixty-three normal persons were used 
as controls. 
In control subjects， mean amplitudes were 813:t210μV (right) and 872土208μV(Ieft). 
Mean latencies were 6.83土0.36msec (right) and 6.73:t0.41 msec (Ieft). Mean latecies were 
6.83士0.36msec (right) and 6.73土0.41msec (Ieft). A high correlation was recognized 
between latency and height. 
Amplitudes were smaller than mean-2SD of controls in 30 cases of DMD， 3 cases of 
BMD， 4 casesof MyD， 1 case of LG and 10 cases of ALS， but larger than mean十2SDin 3 
cases of CWH. Latencies adjusted for influence of height were longer than mean + 2SD of 
controls in 4 cases of DMD， 4 cases of BMD， 5 cases of MyD， 1 case of LG， 1 case of FCMD 
and 15 cases of ALS. 
Significant correlation of amplitude of DEP was observed to %VC， Pao" Paco" c1inical 
severity and creatine kinase (CK) in DMD， %VC and Paco， inBMD， clinical severity in MyD 
and CWH; %VC and Pao， in ALS. Latency of DEP had a high correlation to %VC， Paco， 
c1inical severity and CK in DMD， Pao， and CK in MyD， Paco， and c1inical severity in CWH 
and Paco， in ALS. 
Amplitude and latency of DEP would be considered to denote diaphragmatic function 
and could be utilized as valuable indeces for evaluation of chronic ventilatory impairment 
in neuromuscular diseases. 
Index Terms 
diaphragmatic evoked potential， neuromuscular diseases， respiratory function 
市真本相官(340) 
合型 2例であった. 63例〔男性， 42例， 12歳-61歳，
平均 27.0士16.0歳，身長 155cm-179 cm，平均 165.2土
5.8 cm，女性， 21例， 15歳 -82歳，平均 47.7土17.7








































































Duchenne muscular dystrophy 
16 y.o. male 
ト一一一一・叶
10msec 
Amyotrophic lateral sclerosis 
48 y.o. male 
Diaphragmatic evoked potentials (DEP) 
in normal control， Duchenne muscular 
dystrophy (DMD) and amyotrophic lat目
eral sc1erosis (ALS). DMD and ALS 
show low巴ramplitude and long巴rlatency 




SD， 15.l:t3.9歳，身長 114cm -168 cm，平均:tSD，
147. 6:t13.6 cm)， Becker型筋ジストロフィー (BMD)
8例〔男性 8歳-35歳，平均 22.9士7.9歳，身長 113
cm-170 cm，平均 154.9:t 16. 8 cm)，筋緊張性ジストロ
フィー (MyD) 9例〔男性， 35歳-52歳，平均 42.6士
5.5歳，身長 152cm-171 cm，平均 164.2:t5.7cm)，顔
面肩甲上腕型筋ジストロフィー (FSH)2例(女性， 14 
歳， 63歳入肢帯型筋ジストロフィー (LG) 2例〔男
性， 22歳， 24歳入福山型先天性筋ジストロフィー
(FCMD) 2例(男性， 23歳，女性， 24歳〉であり，運
動ニューロン病は， CWH 5例(男性 3例，女性 2
例 9歳-24歳，平均 17.4士6.9歳，身長 112cm-143 
cm，平均 131.0土10.6cm)および ALS19例(男性，
B例，女性， 11例， 44歳-71歳，平均 57.8土6.7歳，身
長 153cm -181 cm，平均 157.5土9.5cm)であり，病型刊








































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































































(346) 柳 本 真 市
Tabl巴 7. Age， height， weight， amplitude and lat巴ncyof diaphragmatic evoked potential in 63 normal controls 
(42 males and 21 females) 
Age Height Weight Amplitude (μV) Lat巴ncy(msec) 
(years) (cm) (kg) Right Left Right Left 
Min 12 155.0 40.0 450 525 6.17 5.88 
Male Max 61 179.0 76.0 1320 1370 7.76 7.92 
(n=42) Mean 27.0 165.2 55.9 833 914 6.89 6.78 
SD 16.0 5.8 8.3 181 178 0.35 0.42 
Min 15 145.0 38.0 550 480 5.76 5.60 
Female Max 82 166.0 58.0 1490 1533 7.54 7.33 
(n=21) Mean 47.7 153.0 48.7 773 788 6.71 6.63 
SD 17.7 4.7 6.8 254 236 0.36 0.35 
Min 12 145.0 38.0 450 480 5.76 5.60 
Total Max 82 179.0 76.0 1490 1533 7.76 7.92 
(n=63) Mean 33.9 161.1 53.5 813 872 6.83 6.73 



























ニ 0.36， p<O.Ol，左:r=-0.19) (図 2).潜時は身
長と正の相関〔右， rニ0.51， p<O.OO1， Y=0.0237 X+ 
3.01，左， r=0.44， p<O.OOl， Y=0.0225 X十3.11)を
示した(図 3).振幅と潜時の左右の値はともに高い相関
(振幅 :rニ0.67，p<O.OOl，潜時 :rニ0.86，p<O.OOl) 
を示した〔図4).
対象例の.DEPの振幅は， DMDの30例， BMDの3
例， MyDの4例， LGのl例および ALSの10例にて
対照の平均振I幅一2SDの右 393μV，左 456μVより両
側ともに低下していたが， CWHにおいては 5例のうち
3例で対照の平均振幅十 2SD の右 1233μV，左 1288
μVより両側ともに高値を示した〔表 1-6). 
対象例における潜時と身長の関係は DMD，BMDお







BMDの4例， MyDの5例， LGとFCMDの各 l例お






























































































Relation between weight and amplitude (right) and relation 
between Rohler index (weight/height3) and amplitud巴(right)
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200 180 160 
HEI GHT (CM) 
Lat巴ncy(right) and height show significant correlation in 
normal controls 
• 1例， V・10例， VI・16例， V11・18例， VsI・ 5例U，平
均 5.9であり， BMDでは，障害度 I・1例， I ・l例，
V ・2例， VI・3例， VI・1例，平均 4.8であった. MyD 
では，障害度 I・1例， I ・2例， II・2例， V. 2例，
VI・2例，平均 3.7であり， FSHは障害度 1，II， LG 
では障害度V，VI， FCMDでは 2例とも障害度刊Iであっ
た. CWHでは障害度V・l例， VI ・1例， VI・l例，
VII・2例，平均 6.8であり， ALSの機能障害度16)は，障
害度 I・1例， I・2例， II・5例， IV ・6例， V・3
例， VI・2例，平均 3.7であった〔表 1-6). 
CKについては， DMD， BMDで最高値および平均が
高<，次に FSH，LGが高く， MyDおよび FCMDは
比較的低い値を示した(表 1-4). CWHは5例中 l例
で， ALSでは，検索した 14例中 3例で軽度の上昇を認
めた(表 5， 6). 
4. DEPとスパイログラム，動脈血ガス，機能障害
度，血清 CKの関係
振幅および潜時と %VC，FEV1%， Po" Pco"機能障
害度および CKとの相関〔機能障害度に関しては Spear-
manの順位相関〉を検討した.振幅は， DMDでは%
VC， Po" Pco"機能障害度および CK(表 8)と，潜時
は %VC，Pco" 機能障害度および CKと有意の相関を
認めた(表 9). BMDについては，振幅は %VCおよ
びPco，と有意の相関を認めたが(表 8)，潜時は，いずれ
Fig.3. 
-58 m/sec， MyD 49-59 m/secであり， DMDの 13例
中 l例， BMDの4例中 1例， MyDの7例中 3OUで遅延






満であったものは DMDの 53例， BMDの7例， MyD， 
LGおよび FCMDの全例， FSHのl例， CWHの4例
および ALSの 17例であった. 1秒率 (FEV1%)に関
しては， DMDの 16例， MyDの1例が 70%未満の異常
値を示したが， BMD， FSH， LG， FCMD， CWHおよ
び ALSでは全例が正常であった〔表 1-6). 
動脈血ガス分析では，酸素分圧 (Po，)は DMDの5
例， MyDの2例， FSHの l例， CWHの2例およびALS
の6例で 80torr 未満であったが， BMD， LG および
FCMDでは全例が 80torr以上であった.二酸化炭素分
圧(Pco，)については， DMDの9例， MyDの6例， CWH
のl例および ALSの1例が 50torr以上であったが，
BMD， FSH， LGおよび FCMDでは全例が 50torr未
満であった(表 1-6). 
筋ジストロフィーの機能障害度15)を評価した結果は，
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Right Latency(msec) 








(図 7，8). ALSにおいては， Po，と Pco，は関連を示さ
なかったが， DMDでは Po，の低下と Pco，の上昇が有意
の相関を示した〔図 9). 
とも関連がなかった(表 9). MyDでは，振幅は機能障
害度(表 8)と，潜時は Po，および CKと有意の相関を
示した〔表 9). CWHの潜時は Pco，と有意の相関を示











. .  . 
・. ・ ・・・ . --"---¥τι-hJ- ・ 1 ・ -ー.ー 吾.命{一一一一ー官・一一一-.-.---!・・ . 












Ampli tude (μV) 
。






















Relation betwe巴n amplitude (right) and lat巴ncyin Duch巴nne
muscular dystrophy and amyotrophic lat巴ralsc1erosis目
Fig.5. 
(351) 進行性筋ジストロフィーおよび運動ニューロン疾患の横隔膜誘発電位の検討

















































Relation between grade of disability (stage) and amplitud巴
(right) in Duchenne muscular dystrophy and myotonic dystro-
phy 
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Relation between amplitude (right) and %VC of spirogram in 
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0 500 1000 1500 
Arnplitude(J.IV) 
Fig. 8. Relation between amplitude (right) and Paco， of art巴rial
blood gas in Duchenne muscular dystrophy and Beck巴r
nmscular dystrophy. 
市真本相H(354) 



















Amyotrophic lateral sclerosis (N=19.) 
• 
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po，(torr) 
Relation between Pao， and Paco， of arterial blood gas in 




Table 8. Correlation coefficients 0ぱfamp凶1i抗tud巴 withspi廿rogram(%VC， FEV1%)， arterial blood gas (Po仏"PC∞口ω.)
grade of dis泊ab凶ilit匂y(αts鈎ageω)and s巴rumcreatine kina悶s巴 (CK)i加n5臼5Duch巴nnemuscular dystrophy 
(DMD)， 8 Beck巴rmuscular dystrophy (BMD)， 9 myotonic dystrophy (MyD)， 5 chronic Werdnig. 
Hoffmann dis巴ase(CWH) and 19 amyotrophic lateral sc1erosis (ALS) 
%VC FEV1% Po， Pco， Stage CK 
DMD (n=55) 0.581) 0.15 0.352) -0.551) 0.571) 0.551) 
BMD (n=8) 0.813) -0.41 0.30 -0.783) 0.24 0.58 
MyD (n=9) 0.47 0.17 0.39 -0.40 0.802) 0.48 
CWH (n=5) -0.56 0.20 0.26 0.54 0.805) 
ALS (n=19) 0.52') -0.04 0.573) 0.425) -0.20 
1) p<O.OOl 2) p<O.Ol 3) p<0.02 4) p<0.05 5) p<0.10 
Table 9目 Correlationcoefficients of latency with spirogram (%VC， FEV1%)， arterial blood gas (Po" Pco，) 
grad巴 ofdisabi1ty (stage) and serum cr巴atinekinase (CK) in 55 Duchenne muscular dystrophy 
(DMD)， 8 B巴ckermuscular dystrophy (BMD)， 9 myotonic dystrophy (MyD)， 5 chronic Werdnig. 
Hoffmann disease (CWH) and 19 amyotrophic lat巴ralsc1erosis (ALS) 
%VC FEV1% 
DMD (n=55) -0.381) 0.01 
DMD (nニ8) -0.58 0.56 
MyD (nニ9) -0.54 -0.23 
CWH (n=5) -0.78 -0.52 
ALS (nニ19) -0.21 -0.16 





た.進行性筋ジストロフィーについては， 1981年， Wolf 
らが2例の LGと2例の FSHの潜時を検討し軽度の延
長を指摘した2). 1985年，名取は20例の DMDの振幅と








悪性腫蕩8)，1985年 Gourie“Deviらが Guil1ain-Barre 
syndromeについて潜時の延長を報告している 11).
DEPに関する従来の報告では 2個の電極の位置は，
Po， Pco. stage CK 
-0.07 0.302) 0.402) -0.302) 
-0.56 -0.45 0.19 -0.35 
-0.583) 0.37 0.39 -0.702) 
-0.17 0.823) 0.883) 























































思われた. DMDでは type 1， 2線維ともに障害され

























































吸機能検査の諸値は正常であり， DEPの振幅と潜時の異 関を示したが， ALSの経過は 3-4年であるが，進行性
常はなく， 63歳の例においてもこれらの数値は正常であ 筋ジストロフィーのうちでも特に予後不良な DMDに






ている2削 0).われわれの例でも，四肢の機能障害が高度に 大径線維の比率が減少していると L寸報告があり叫35)， 
進行し， %VCが異常値を示しているにもかかわらず， 横隔神経の変性が進行した症例では，最大神経伝導速度
動脈血ガスおよび DEPの振幅と潜時は正常を示すもの が影響を受けるものと思われ，今回の検討でも検索例の





















ALSにおける DEPの振幅は， %VC， Pco，および Po， 差が大きく，また， MyD， FSH， FCMDおよび障害の
と有意の相関を示し，特に DMDとは異なり Po，と高い 進んだ DMDとALSでは顔面筋とくに口輪筋の筋力低
相関を有していた. ALSの血液カやス分析で、は， Po，は病 下によりマウスピース周聞からの空気の漏れがあり，正
期の進行に伴って徐々に低下するが， Pco，は死亡の 1- 確な値が得られない可能性がある.一方， BMDでは障
2週間前までは正常聞に保たれる例が多く 32)，今回の分 害の進展が顔面におよんでいない例が多く，より高い相
析でも， Po，と Pco，は関連を示さなかった Po，は全体的 関が得られたものと推測された.
に低下の傾向がみられ 19例中 6例で異常低値を示した 進行性筋ジストロフィーの死因は，これまで多くの報
が Pco，の異常高値を示したのは 1例のみで末期の症例 告があるが， DMDについては，心障害とともに呼吸障
であった.呼吸中枢に対する刺激は主として CO2が与え 害が主であると言われている36).宜た， ALSでは障害の
ており O2のそれは弱く 1)，ALSにおいて低換気が生じた 進展が比較的早く，このなかでも呼吸麻痔が中心となっ
場合 Pco，
(358) 相H 本 真 市
DMDでは %VCと， ALSは Pco，と相関を認め，振幅 の増加が認められ，横隔膜の機能允進状態にあった.筋




誘発筋電図は，神経筋の機能そのものを把握でき，被験 4) 振幅は， DMDでは %VC，Po" P叫，機能障害
者の努力を必要とせず，また侵襲も少ないため反復して 度および CKと，潜時は %VC，Pco"機能障害度およ
実施し，経過を追うことが可能である.このため，神経 び CKと有意の相関を認めた. BMDについては，振幅






行性筋ジストロフィー 77例CDuchenn巴型 55例， Beck】
巴r型 8例，筋緊張性ジストロフィー 9例，顔面肩甲上腕











なかった.潜時は身長と正の相関〔右， r=0.51， p< 
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